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every breath counts

FPI - Fibroza pulmonara idiopatica

Aceasta brosurad informativa explicad ce este fibroza pulmonara idiopatica si modul in care poate fi

diagnosticatd, tratatd si gestionata.

Ce este fibroza pulmonara idiopatica si ce persoane sunt afectate?

Fibroza pulmonard idiopatica sau FPI este o boala pulmonara de lungd durata (cronica). FPI face parte dintr-un
grup mare de boli care provoaca cicatrizarea plamanilor (aceasta se numeste fibroza). Bolile care provoaca

cicatrizarea plamanilor sunt numite boli pulmonare interstitiale (BPI).

FPI afecteaza de obicei adultii in varsta si este rar intalnitd la persoanele cu varsta sub 50 de ani. Boala este

mai frecventd la barbati decat la femei.

FPI este o boald progresiva, ceea ce inseamnad ca se agraveaza in timp. Acest lucru se intampld deoarece
tesutul pulmonar cicatrizat al unei persoane cu FPI este mai putin capabil sa functioneze normal. Starea
anumitor persoane se agraveaza foarte repede, in timp ce altele raman relativ sandtoase pentru o perioada

mai lungd de timp.

Unele informatii online raporteaza ca persoanele diagnosticate cu FPI se pot astepta sa trdiascd incd 3 - 5
ani dupd diagnosticare. Cu toate acestea, aceste cifre dateaza dintr-o perioada in care nu existau optiuni de
tratament pentru persoanele cu FPI. Speranta de viata pentru persoanele care sufera de FPI poate fi diferitd
acum, dar speranta medie de viatd in urma diagnosticarii nu este cunoscuta. Este important de mentionat
cd speranta de viatd variazd de la o persoana la alta si depinde de multi factori. Acestea includ varsta, stadiul

bolii si tratamentul.

Nu existd un remediu cunoscut pentru FPI, dar sunt disponibile tratamente pentru a incetini progresia bolii
si pentru a ajuta la gestionarea eficientd a simptomelor. Transplantul pulmonar poate reprezenta o optiune

pentru un grup mic de pacienti.

Care este cauza FPI?

Oamenii de stiintd nu stiu exact de ce unele persoane dezvoltd FPI, dar se presupune cd se datoreaza unei
combinatii intre predispozitia geneticd a unei persoane si ceea ce a inspirat in plamani de-a lungul vietii. Unele

cercetdri sugereazd ca FPI este o forma de imbatranire timpurie a plamanilor.
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Multe persoane care trdiesc cu FPI au fumat in trecut, dar nu se stie dacd fumatul este o cauzd directd a FPI.
De asemenea, existd un risc crescut de dezvoltare a FPI la persoanele care au avut anumite locuri de munca,
inclusiv prelucrarea metalelor, prelucrarea lemnului si agriculturd. Acest lucru se poate datora faptului cd o

persoand ar fi putut inhala anumite particule sau substante chimice la aceste locuri de munca.

Semne si simptome

Simptomele FPI pot varia de la persoand la persoana si se pot dezvolta in timp. Nu toate persoanele cu FPI
vor prezenta toate simptomele enumerate mai jos, iar in cazul in care dvs. prezentati aceste simptome nu

inseamnd ca aveti FPI. Discutati cu medicul dumneavoastrad dacd va ingrijoreazd simptome precum:

Greutate de arespira
Senzatia de lipsa de aer atunci cand efectuati activitdti fizice pe care in mod normal nu le considerati foarte
dificile.

Tuse
Tuse care persista mai mult de cateva saptamani. Tusea poate fi destul de severd, dureroasd sau sa va

inducd o senzatie de voma (o tuse care va face sa va simtiti ca si cum vi s-ar face rau).

Degete hipocratice (umflarea extremitatilor degetelor)

Unele persoane cu FPI observd modificdri ale extremitatilor et

degetelor, cunoscute sub denumirea de degete hipocratice.
Aceste modificdri pot include curbarea unghiilor mai mult decat

este normal, atunci cand sunt privite din lateral, si cresterea in

dimensiune a varfurilor degetelor.

Complicatii ale FPI

Una dintre complicatiile FPI este ,,exacerbarea acutd”, care se
petrece atunci cand simptomele se agraveaza intr-o perioada
scurtd de timp. Trebuie sd va contactati medicul cat mai curand

posibil daca considerati ca simptomele dvs. se agraveaza rapid.

Vedere laterald a unui varf normal al
degetului (deasupra) in comparatie cu
depistarea acestei complicatii si, dacd este nevoie, puteti fi un deget hipocratic (dedesubt)

Medicul sau cadrul dvs. medical vd va supune unor teste pentru

spitalizat pentru ingrijire simptomaticd. Din pdcate, nu existd in

prezent un tratament dovedit eficient pentru exacerbarea acutd a FPI.

Alte afectiuni
Unele persoane cu FPI sufera si de alte afectiuni, cum ar fi emfizemul (ingustarea cailor respiratorii si
deteriorarea sacilor alveolari), refluxul acid, cancerul pulmonar, hipertensiunea pulmonara (hipertensiunea

arteriald in pldmani), apneea in somn (pauze in respiratia din timpul somnului) si boli coronariene.
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»FPI mi-a schimbat viata. Trebuie sa imi gestionez mai bine forta si timpul.”

Guenther, Austria

Pasii diagnosticarii
FPI este o boala rara si poate fi dificil de diagnosticat,
deoarece are aceleasi simptome ca multe alte afectiuni

pulmonare si alte afectiuni precum boli cardiace. Este

important ca FPI sa fie diagnosticatd cat mai devreme,

, . L
astfel incat tratamentul sa poatd inceapd timpuriu.

[
w
La prima vizita la medic, acesta ar putea sd vd asculte
pieptul folosind un stetoscop. Unul dintre semnele FPI este
un sunet toracic cunoscut sub numele de ,raluri crepitante ; .
de tip velcro”, care pot fi auzite cu ajutorul stetoscopului. (@) ‘
De asemenea, medicul dumneavoastra vd va intreba despre

istoricul dvs. medical pentru a vedea daca o altd afectiune

va poate provoca simptomele. Acesta poate discuta cazul

dvs. si cu alti experti.

Pentru a putea diagnostica corect FPI, medicul dvs. va poate
recomanda unui medic pneumolog (medic specializat in plamani) si poate alege sa efectueze unele dintre

urmatoarele teste:

Tomografii computerizate

Puteti face o tomografie computerizata standard (un tip de scanare care utilizeaza raze x si un computer
pentru a crea o imagine detaliatd a interiorului corpului), sau o tomografie computerizatd de inaltd rezolutie
(HRCT). Medicul va folosi aceste tomografii pentru a cduta dovezi ale existentei fibrozei (cicatrizarii) Tn

plamani.

Analize de singe
Sangele poate fi utilizat in multe investigatii diferite pentru a cduta semnele bolii. Este posibil ca medicul sa
va facd niste analize de sange pentru a vedea daca nivelul de oxigen din sangele dvs. este scazut sau pentru a

masura nivelurile de proteine care sunt asociate FPI.

Testarea lichidului BAL

Lavajul bronhoalveolar (BAL) este o procedura care presupune trecerea unui tub cu o camerd (bronhoscop)
prin gurd sau nas si inserarea unei solutii intr-o mica parte a plamanului. Aceastad solutie, cunoscuta sub
numele de lichid BAL, este apoi colectatd si analizatd la microscop pentru a vedea daca celulele care au fost

preluate de lichid par sandtoase. www.europeanlunginfo.org
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Biopsia pulmonara

O biopsie pulmonard implicd prelevarea unei mici parti a plamanilor (@anumite tesuturi) pentru analiza. Acest
lucru se poate realiza prin introducerea unui tub cu o camera (bronhoscop) prin gurd sau nas pentru a colecta
tesutul. Poate fi realizatd si ca procedura chirurgicala, astfel incat sd fie necesara o spitalizare de scurta

durata.

Daca primiti diagnosticul de FPI, vi se va spune cat de avansatd este boala dumneavoastra. Acest lucru va
poate ajuta sad stiti la ce sa vd asteptati si sa va faceti un plan de viitor. De asemenea, |-ar ajuta pe medicul
dvs. sd vd spund ce tratament si optiuni de gestionare v-ar putea ajuta cel mai mult, tinand cont de

circumstantele si preferintele dvs.
Tratamentul

Medicii vor discuta despre simptomele, stadiul bolii si starea generala de sandtate atunci cand vor decide
ce tratamente pot fi cele mai bune in cazul dvs. Nu toate tratamentele descrise mai jos sunt disponibile sau
utilizate in toate tdrile europene. Daca aveti orice intrebdri referitoare la aceste tratamente, va rugdm sd le

discutati cu medicul dumneavoastra:

Medicamente antifibrotice
Medicamentele antifibrotice sunt disponibile pentru tratarea FPI. Aceste medicamente incetinesc rata de

evolutie a fibrozei in plamani.

Corticosteroizi
Corticosteroizii sunt medicamente care reduc umflaturile. Medicul dvs. va evita sd le utilizeze pentru a trata
FPI, deoarece uneori pot inrdutdti afectiunea, mai ales in doze mari. Cu toate acestea, pot fi utilizate pe

termen scurt in timpul unei exacerbari acute sau pentru a ajuta la gestionarea unei tuse severe.

Activitate fizica si reabilitare pulmonara
Activitatea fizicd regulatd poate imbunatdti simptomatologia FPI si starea generald de sandtate. Medicul dvs.

va va putea consilia cu privire la nivelul si tipul activitatii fizice care vi s-ar potrivi cel mai bine.

Reabilitarea pulmonard este un program de exercitii si educatie conceput pentru a ajuta persoanele cu
afectiuni pulmonare sa-si gestioneze simptomele. Reabilitarea pulmonara va poate creste forta fizicad si poate
reduce impactul FPI asupra vietii dvs. Este, de asemenea, o oportunitate de a va intalni si de a vorbi cu alte

persoane care trdiesc cu afectiuni pulmonare.

Oxigenul

Vi se poate oferi oxigen medical pentru a va ajuta sd respirati, in special daca nivelul de oxigen din sangele
dvs. este scazut atunci cand va odihniti sau daca nivelul dvs. de oxigen scade prea mult atunci cand sunteti
activ. In functie de cat de avansati este FPI in cazul dvs., puteti utiliza oxigen tot timpul sau numai atunci

cand efectuati activitdti fizice.
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Tratamentul altor boli

Persoanele care au FPI suferd deseori si de alte boli.
Alte cateva afectiuni, cum ar fi emfizemul, astmul
si bolile coronariene pot inrdautdti simptomele FPI,
prin urmare medicul dvs. ar putea face investigatii
pentru alte boli si v-ar putea oferi tratament daca

este necesar.

Transplantul pulmonar

Daca in rest, sanatatea dvs. este buna, vi se
poate confirma eligibilitatea pentru un transplant
pulmonar (operatie in care plamanii dvs. sunt
inlocuiti cu pldmanii sandtosi de la un donator).
Transplantul pulmonar poate implica unul sau
ambii plamani. Cu toate acestea, acest tratament
nu este intotdeauna o optiune, din cauza lipsei de
donatori de plamani disponibili la nivel mondial

si a restrictiilor de varstad pentru transplanturile

pulmonare.

~Exercitii fizice - nu fac atat cat ar trebui, dar merg putin pe jos pentru ca consider cd este important,
precum si pentru a respira aer curat.”

Peter, Marea Britanie

Ingrijirea continua

Renuntarea la fumat

Fumatul este asociat cu FPI si cauzeaza multe alte boli. Medicul dvs. va va recomanda sa renuntati complet
la fumat pentru a va proteja plamanii si pentru a va imbundtdti sandtatea generald. De asemenea, acesta
ar trebui sd va poatd ajuta sa luati in considerare modul in care va puteti spori sansele de a renunta, de
exemplu, prin prescrierea de medicamente precum terapia de Tnlocuire a nicotinei sau pentru a vd ajuta sa

gdsiti un program de asistenta.

Evitarea infectiilor
Pentru persoanele cu afectiuni pulmonare cronice, precum FPI, evitarea infectiilor pulmonare ( de exemplu,
gripa sau pneumonia) este importantd. Acest lucru se datoreaza faptului cd respiratia devine si mai dificila

atunci cand aveti o infectie pulmonara.
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latd cateva lucruri pe care le puteti face pentru a ajuta la reducerea riscului de aparitie a unei infectii:
e Spadlati-va frecvent pe maini cu apad caldad si sapun. Acest

lucru este deosebit de important inainte de a mancasi

dupa vizitarea locurilor publice.

e Rugati prietenii si familia sa astepte pana cand s-au :

recuperat pe deplin dupd o rdceald sau gripd pentru a-i

-

vizita.

' \
e FEvitati sd folositi articole de uz casnic in comun cu alte

persoane, cum ar fi cani si prosoape.

e Intrebati medicul sau asistenta de specialitate despre
obtinerea vaccinului antigripal inainte de inceperea

sezonului gripei (decembrie - martie). Acest vaccin ajutd la protejarea impotriva unora dintre cauzele

gripei.

e Discutati cu medicul dvs. despre vaccinarea pneumococica, care vd protejeaza impotriva mai multor

infectii diferite care pot duce la pneumonie.

Monitorizarea
Medicul dvs. sau centrul specializat va poate invita la monitorizare periodicd sau la sedinte de ,,urmarire”
pentru a vedea ce mai faceti si daca trebuie ajustat tratamentul si planul de gestionare a tratamentului.

Aceste programadri ar putea implica efectuarea unor teste suplimentare.

Daca simptomele dvs. se agraveaza intr-o perioada scurtd de timp, nu trebuie sd asteptati programarea

pentru monitorizare - contactati imediat medicul, centrul de specialitate sau asistenta de specialitate.

Ingrijirea paliativa

Ingrijirea paliativa este furnizatd persoanelor cu afectiuni cronice, ale cdror simptome sunt severe si

simptomele lor, de a le face mai confortabile si de a-si imbunatati calitatea vietii.

Ingrijirea vietii la final este un tip de Tngrijire paliativa. Poate include ngrijirea in vederea obtinerii unei stdri de
confort (cum ar fi optiuni de a gestiona durerea si alte simptome) si sprijin emotional pentru persoanele care

se apropie de sfarsitul vietii.

V-ar putea fi util sa discutati despre ngrijirea paliativad si despre optiunile de la sfarsitul vietii cu medicul dvs.

sau cu asistenta medicala de specialitate inainte de a avea nevoie sa accesati aceste tipuri de Tngrijiri.
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sViata ar putea fi un pic incetinitd, dar poate exista incd multa bucurie Tn anii urmatori. Gdsiti persoane
cdrora sa le puteti impdrtdsi problemele de zi cu zi... Puteti obtine raspunsuri sincere la intrebadrile dvs.

si experientele utile din povestile altora.”

Maria, Ungaria

Traind bine cu FPI

Multe persoane care sunt diagnosticate cu FPI considerd cd se gandesc foarte mult timp la boald. Dvs. si
celor dragi v-ar putea fi dificil sa va ganditi la modul in care FPI vd va afecta viata si sa ajungeti sd va impdcati

cu gandul cad traiti cu o boald terminala.

Discutiile cu alte persoane care au experienta acestei boli poate fi de mare ajutor. Existd o multime de
grupuri de pacienti cu FPIin Europa care va pot pune in legatura cu alte persoane care au FPI. Adresati-va
medicului dvs. sau asistentei de specialitate pentru detalii despre cel mai apropiat grup sau utilizati cautarea

de pe Reteaua Organizatiei Europene a Pacientilor pe site-ul web al Fundatiei Europene a Plamanului.

Accesul la un sistem bun de asistenta sociala la domiciliu poate ajuta, de asemenea, si va poate usura viata

cu FPL. In special, membrii familiei si prietenii apropiati pot oferi un sprijin practic si emotional valoros.

Cercetare si studii clinice

Dacad vd intereseazd participarea la cercetare pentru a ajuta oamenii de stiintd sa investigheze FPI si
tratamente pentru FPI, este posibil sd va puteti alatura unui studiu clinic. Dacd vad intereseazd sa aflati
mai multe despre studiile locale care vi s-ar putea potrivi, discutati cu medicul dvs. Acesta va putea sd vad
sfdtuiascd daca existd un studiu potrivit la care ati putea participa, tinand cont de istoricul dvs. medical si

starea de sandtatea curenta.
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Informatii suplimentare

European Lung Foundation | www.europeanlung.org
Fundatia Europeand a Plamanului (ELF) are mai multe brosuri informative (disponibile in 29 de limbi) despre
afectiunile pulmonare si ingrijirea plamanilor. Pe site-ul web al ELF existd, de asemenea, o bard de cdutare in

Reteaua Organizatiei Pacientilor din Europa, care include detalii despre organizatiile de pacienti cu FPI.

EU-IPFF | www.eu-ipff.org
Federatia europeana pentru fibroza pulmonara idiopatica si tulburari conexe (EU-IPFF) este o organizatie care
reuneste organizatii europene de pacienti cu FPI. EU-IPFF lucreaza la cresterea gradului de constientizare a

FPI, face apel la un acces mai bun la ingrijire si aduce sperantd persoanelor care trdiesc cu boala.

ERN-Lung | www.ern-lung.eu
Reteaua europeana de referintd privind afectiunile respiratorii (ERN lung) este un proiect finantat de UE care

construieste si mentine o retea de ingrijire clinica pentru boli pulmonare rare, inclusiv FPI.

EUROPEAN Fundatia Europeana a Plamanului (European Lung Foundation - ELF) a fost fondata de catre
E L F LUNG Societatea Europeana de Boli Respiratorii (European Respiratory Society - ERS) in anul 2000
FOUNDATION cu scopul de a aduce laolalta pacientii, publicul si profesionistii din domeniul afectiunilor

pulmonare pentru a exercita o influenta pozitiva asupra sanatatii pulmonare.
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